Drug reaction with eosinophilia and systemic symptoms (DRESS) syndrome is a life-threatening adverse drug reaction with systemic manifestations. Dapsone is known to be useful for treatment of leprosy and various dermatologic conditions. We report a patient with prurigo pigmentosa who developed DRESS syndrome after dapsone treatment. She presented with lymphadenopathy, fever, eosinophilia, skin rash, and elevated liver enzymes. Initial lymph node and skin biopsy was suggestive of peripheral T-cell lymphoma. Initially, she was treated with chemotherapy. A week later after complete remission of skin symptoms, new skin lesions recurred. TCR-gene rearrangement was examined to show negative results and she was diagnosed as dapsone induced DRESS syndrome. This case emphasizes the importance of differential diagnosis of lymphoma and DRESS syndrome. (Allergy Asthma Respir Dis 2013;1:400-404) Drug reaction with eosinophilia and systemic symptoms (DRESS) 증후군은 특정 약물에 대한 과민반응으로 피부발진, 발열, 림프절 병, 전신 장기 손상 등과 더불어 호산구 증가, 혈소판 감소, 비전형 림 프구 증가와 같은 혈액학적 이상 소견을 특징으로 하는 전신 알레르 기질환이다. 이 증후군은 사망률이 10% 정도로 심한 알레르기반응 이기 때문에 조기에 발견하고 진단하는 것이 매우 중요하다. 1,2) 저자들은 피부질환(색소성 가려움발진)으로 댑손(dapsone, diamino-diphenyl sulfone)을 복용하는 도중 전신 발진, 림프절 비대 및 호산구 증가 소견이 발생하고 조직검사상 T 세포 림프종이 의심 되어 항암 치료까지 받았던 DRESS 증후군 1예를 경험하여 임상의 에게 도움을 줄 수 있기에 문헌고찰과 함께 보고한다. 증 례 환자: 고OO, 23세 여자 주소: 발열 현병력: 내원 7개월 전, 복부 주변에 가려움을 동반하는 갈색반 이 발생하였고 이는 점차 등과 엉덩이의 피부로 퍼졌다. 내원 40여 일 전 상기 증상으로 인해 피부과에 내원하여 색소성 가려움발진 (prurigo pigmentosa)으로 진단 받고 항히스타민제(ebastine 10 mg every day)와 댑손 25 mg twice a day를 처방 받았다. 약물을 복용 한지 10일 정도 경과한 후에 양 팔에 반구진 발진(maculopapular rash)이 새로 생겼으며 이전의 병변과는 다른 양상이었다. 이에 환 자는 다시 피부과에 내원하여 다른 종류의 항히스타민제(fexofenadine 180 mg every day)를 처방 받았고 댑손 복용은 유지하였다. Allergy Asthma Respir Dis 1(4):400-404, December 2013 http://dx.하지만 이후에도 피부병변은 더 심해졌으며 내원 8일 전에는 기존 의 약제에 경구 스테로이드(prednisolone 10 mg every day)를 추가 하였으나 체표면적의 70% 정도를 침범할 정도로 반구진발진은 더 악화되고 박탈홍색피부증(exfoliative erythroderma)이 동반되었 다(Fig. 1). 내원 당시까지 댑손은 계속 복용하였다. 과거력: 이전에는 건강하였고 다른 약물 복용력이나 수술력은 없었다. 이학적 소견: 입원 당시의 활력징후는 혈압은 100/70 mmHg, 심 박 수는 133회/min, 호흡 수는 20회/min, 그리고 체온은 39.1˚C였 다. 환자는 야간 발한과 전신 쇠약, 식욕 부진을 호소하였다. 진찰 시 양측 목과 서혜부의 림프절이 커져있었고 간비장비대가 관찰되 었다. 환자는 손과 발, 구강 점막을 제외한 거의 전신에 퍼진 반구진 발진 및 박탈홍색피부증이 있었다. 검사실 소견: 간 효소는 상승해 있었고(아스파르테이트아미노 전달효소, 178 IU/L; 알라닌아미노전달효소, 439 IU/L; 알칼리인산 분해효소, 276 IU/L), 총 빌리루빈은 3.0 mg/dL, 직접 빌리루빈은 2.0 mg/dL이었다. 백혈구는 39,700/μL (호중구, 32%; 림프구, 36%; 호산구, 13%; 비정형림프구, 10%), 혈색소는 13.1 g/dL, 혈소판은 254,000 /μL이며 총 호산구 수는 4,510 /μL이었다. 말초혈액 펴바른 표본에서 정상크기 정상색소 빈혈, 백혈구증가증과 호산구 증가가 보였다. C-반응단백은 1.62 mg/dL, 젖산 탈수소효소는 962 IU/L으 로 상승 소견을 보였다. 단백질은 5.8 mg/dL, 알부민은 3.4 mg/dL이 었다. β2-microglobulin은 1.5 μg/mL으로 정상 범위였다. 다른 혈 http://dx.doi.org/10.4168/aard.2013.1.4.400 403 다. 발열과 피부의 발진은 2주 후에 사라졌으며 간기능검사도 2개 월에 거쳐서 정상화되었다. 3개월 후에는 아무런 후유증 없이 회복 되었다. 이후 현재까지 추적 관찰 중으로 림프종의 징후는 보이지 않아서 환자의 최종 진단은 댑손에 의한 DRESS 증후군에 합당할 것으로 판단된다. 고 찰 댑손은 항염증 및 항기생충 작용을 하는 화합물로서 나병 치료 의 일차 선택 약이며, 피부염, 피부혈관염 등 다양한 염증성 질환에 서 치료제로 사용된다. 4) 댑손에 의한 약물유해반응 중 DRESS 증 후군은 드물지만 사망에 이를 수 있는 심각한 반응으로 발열, 피부 발진, 전신의 림프절병, 간염, 간비장비대가 특징적이다. 5) 댑손에 의한 과민반응증후군은 나병의 유병률이 높은 후발 개 발도상국에서 발생률이 높고 후천성면역결핍증후군과 동반된 폐 포자충폐렴(pneumocystis pneumonia) 치료에 사용이 되면서 그 관심이 높아지고 있다. 6) 다른 중증 약물유발 피부반응(severe drug induced skin reactions, SCARs)과 마찬가지로 조기에 발견하고 약 물을 즉시 중단하는 것이 DRESS 증후군의 치료에 필수적이지만 다른 SCARs와 다르게 DRESS 증후군은 특징적인 임상 소견이 적 고 7) 조직검사도 특징적인 소견이 없어서 진단에 어려움이 있다. 8) 최근 DRESS 증후군에 대한 대규모 전향적 다기관 연구인 RegiSCAR의 결과가 발표되었는데 분석된 117명의 DRESS 증후군 환자의 원인 약제 중 설폰아마이드(sulphonamide) 계열이 12% 정 도이며 이 중 설파살라진(sulfasalazine, 6.8%)이 반 이상이고 그 다 음으로 댑손(2.56%)과 설파메톡사졸-트리메토프림(sulfamethoxazole-trimethoprim, 1.7%)이 원인이었다. 9) 최근의 한 문헌에서 댑 손 과민반응에 대한 논문 114개를 분석한 결과를 발표하였는데 호 산구 수치가 기록된 178명 중 78명에서만 호산구 증가가 있었고 이 중 4명(5.4%)이 사망한 반면 호산구 증가가 없는 100명 중에서는 3 명(3.0%)이 사망하여 호산구 증가가 있는 경우의 예후가 더 안 좋 았다. 10) 국내 문헌에서는 호산구 증가가 동반된 댑손 DRESS 증후 군 증례 보고는 2예가 있었고 단일기관에서 발생했던 11예의 DRESS 증후군을 분석한 연구 결과에서 1명이 댑손에 의한 것으로 보고되었다. 11,12) DRESS 증후군은 일반적으로 피부병변이 구진성 발진 형태로 알 려져 있는데 이번 증례에서는 박탈피부증까지 동반되었다. 댑손에 의한 과민반응증후군 26명을 모아서 후향적으로 분석한 논문에서 박탈피부염(exfoliative dermatitis, 69.3%)이 가장 흔한 피부 증상이 었으며 뒤이어 반상구진(maculopapular eruption, 19.2%)과 스티 븐스-존슨 증후군 유사 병변(11.5%)으로 확인되어 13) 박탈피부증의 경우에도 약물과민반응을 고려하는 것이 필요할 것으로 생각된다.
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